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$K\SR[LiKR]WiUVXOWSXOPRQDOLVKLSHUWyQLDKiWWHUpEHQWGĘEHWHJVpJHNPHOOHWWHJ\pENUyQLNXVK\SR[LiWRNR]yH[WUD
SXOPRQDOLV EHWHJVpJHN LV iOOKDWQDN$ NH]HOpV HOVĘGOHJHVHQD K\SR[LDPpUVpNOpVH DPHO\ D SXOPRQDOLV KLSHUWyQLD
RNLNH]HOpVpW MHOHQWL$SXOPRQDOLVDODSEHWHJVpJJ\yJ\V]HUHVNH]HOpVHPHOOHWWDPHJIHOHOĘR[LJpQV]XSSOHPHQWiFLy
biztosítása elengedhetetlen, amely nem minden esetben biztosítható csupán O2-terápiával. Esetünkben a pulmonalis 
hipertónia hátterében súlyos mellkasdeformitás, restriktív ventilációs zavar okozta légzési elégtelenség állt. A hypoxia 
tartós rendezésére ezért alacsony nyomástámogatással és magas FiO2-vel hosszú távú, otthoni noninvazív lélegezte-
tést indítottunk, amely hosszú távon is csökkentheti a pulmonalis hipertónia progresszióját.
7UHDWPHQWRISXOPRQDU\K\SHUWHQVLRQFDXVHGE\FKHVWZDOOGHIRUPLW\
Chronic hypoxia associated pulmonary hypertension is most often caused by chronic lung disease but other extrapul-
monary factors may also lead to its development. The treatment goal is to diminish hypoxia, which is causal treatment 
for pulmonary hypertension. In addition to pharmacological treatment of the pulmonary disease, adequate oxygen 
supplementation is essential, but is not always manageable solely with oxygen therapy. In our case the pulmonary 
hypertension was the consequence of respiratory failure caused by severe chest deformity and restrictive ventilation 
disorder. Therefore, long term home non-invasive ventilation with low pressure support and high FiO2 was used to dec-
rease hypoxia; which might reduce progression of pulmonary hypertension in the long haul.
mellkasdeformitás, pulmonalis hipertónia, hypoxia, non-invazív lélegeztetés
chestwall deformity, pulmonary hypertension, hypoxia, non-invasive ventilation
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.H\ZRUGV
5|YLGtWpVHN
PH: pulmonalis hipertónia; PVR: pulmonalis vaszkuláris rezisztencia; mPAP: pulmonalis artériás középnyomás; COPD: 
NUyQLNXVREVWUXNWtYWGĘEHWHJVpJ1,9QRQLQYD]tYOpOHJH]WHWpV,9LQYD]tYOpOHJH]WHWpV%,3$367NpWIi]LV~OpJ~WLQ\R-
PiVWVSRQWiQpVLGĘ]tWHWWOpJYpWHOHNHWEL]WRVtWyNHYHUWOpOHJH]WHWpVLPyG,3$3EHOpJ]pVLOpJ~WLQ\RPiV(3$3NLOpJ]pV
OpJ~WLQ\RPiV55OpJ]pVV]iP7,EHOpJ]pVLLGĘ97OpJ]pVLWpUIRJDW7$36(WULFXVSLGDOLVDQXOXVV]LV]WROpVHOPR]GXOiVD
,957L]RYROXPHWULiVUHOD[iFLyVLGĘ-.ODW6¶MREENDPUDODWHUiOLVDQXOXVV]LV]WROpVHOPR]GXOiVLVHEHVVpJH75WULFXVSLGi-
OLVUHJXUJLWiFLy$363EHFVOWV]LV]WROpVSXOPRQDOLVQ\RPiV/92797,EDONDPUDLNLiUDPOiVVHEHVVpJLGĘLQWHUJiO)9&
forszírozott vitálkapacitás; FEV1: forszírozott kilégzési volumen 1 sec alatt; PEF: kilégzési csúcsáramlás; IVC: belégzési 
vitálkapacitás
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Bevezetés
Prekapilláris pulmonalis hipertóniában a pulmonalis 
DUWpULiNDW pULQWĘ pUIDOHOWpUpVHN N|YHWNH]WpEHQ D SXO-
monalis vaszkuláris rezisztencia (PVR >3 WU) és a 
pulmonalis középnyomás (mPAP >25 Hgmm) emelke-
GpVH pV]OHOKHWĘ DPHO\ MREEV]tYIpOQ\RPiVWHUKHOpVW
majd jobbszívfél-diszfunkciót okoz. A 2015-ös ESC/
ERS-ajánlás szerint a patomechanizmus alapján cso-
portosítjuk a PH egyes formáit (1. táblázat) (1). A 3. 
csoportba tartozó hypoxiához társult PH hátterében a 
WGĘNUyQLNXVSDUHQFK\PiWYDJ\OpJXWDNDWpULQWĘEH-
tegségei és egyéb extrapulmonalis betegségek (alvási 
apnoe szindróma, alveoláris hypoventiláció) állhatnak. 
$K\SR[LDRNR]WDYD]RNRQVWULNFLyMHOHQWĘVV]HUHSHWMiW-
V]LND395HPHOpVpEHQ  GHHOĘUHKDODGRWW HVHWHN-
ben, ebben a csoportban is fennállhatnak az artériákat 
pULQWĘ VWUXNWXUiOLV HOWpUpVHN $ K\SR[LiKR] WiUVXOW 3+
HOĘIRUGXOiViQDN J\DNRULViJD D] HJ\HV NyUNpSHNEHQ
 LV OHKHW -REEV]tYIpONDWpWHUH]pVVHO LJD]ROWDQ
COPD-hez társult pulmonalis nyomásemelkedés eny-
KHN|]HSHVPpUWpNEHQ P3$3  +JPP 
ában, súlyos fokban (mPAP >46 Hgmm) az esetek 
iEDQIRUGXOKDWHOĘ ,GLRSiWLiVSXOPRQDOLV¿E-
Uy]LVRVEHWHJHNN|UpEHQHFKRNDUGLRJUi¿iYDODSXOPR-
QDOLVQ\RPiVHPHONHGpVEDQLJD]ROKDWy$SXO-
monalis hipertónia ezen csoportjában a terápia alapját 
D]DODSEHWHJVpJNH]HOpVHpVDPHJIHOHOĘR[LJHQL]iFLy
EL]WRVtWiVDMHOHQWLDPHO\MHOHQWĘVKHPRGLQDPLNDLMDYX-
lást eredményezhet (5, 6).
Esetismertetés
pYHV IpU¿EHWHJV~O\RVPHOONDVpVJHULQFGHIRUPL-
tással született. Gyermekkorban több alkalommal ke-
zelték légúti infekció, pneumónia miatt. 42 éves kora 
után több alkalommal intenzív osztályos kezelésre is 
szorult progrediáló nehézlégzés, pulmonalis infekció, 
globális légzési elégtelenség miatt. Noninvazív légzés-
támogatás, gyógyszeres kezelés mellett a pulmonalis 
infekciója szanálódott, légzése javult. Otthonában in-
halációs, hörgtágító-kezelést alkalmazott. A kórházi ke-
]HOpVHNNDSFViQNpV]tWHWWHFKRNDUGLRJUi¿iVYL]VJiOD-
tok egyre kifejezettebb jobbszívfél-terhelést mutattak. 
Pulmonalis hipertónia kivizsgálása és további kezelése 
céljából irányították a beteget klinikánk pulmonalis hi-
pertónia centrumába.
Felvételkor ismételten napok óta progrediáló nehéz-
OpJ]pVUĘOV]iPROWEHV~O\RVUHVSLUDWyULNXVDFLGy]LVW
globális légzési elégtelenséget és jobbszívfél-elég-
telenséget észleltünk. Mellkas PA-röntgenképen a 
V~O\RVPHOONDVpVJHULQFGHIRUPLWiVPHOOHWW MHOHQWĘV
cardiomegaliát is láttunk (1. ábra)(FKRNDUGLRJUi¿D
a korábban már igazolt súlyos pulmonalis hipertóni-
át ekkor is mutatta WiEOi]DWRV]ORS. Infekcióra 
utaló klinikai és laboreltérés felvételkor nem volt. A 
beteg klinikánk noninvazív lélegeztetési osztályára 
került. A globális légzési elégtelenséghez társult sú-
lyos jobbszívfél-terhelés miatt a noninvazív lélegez-
tetés alacsony nyomástámogatással, magas oxigé-
náramlással indult (BIPAP S/T mód, IPAP: 11 vízcm, 
EPAP: 4 vízcm, RR:16/min, TI: 1,1 sec, VT: 450 ml, 
O2: 8 l/min-FiO2$NH]HOpVPHOOHWWYHQWLOiFLyMD
javult, a vérgáz-leletben pH-ja kompenzálódott, de a 
közel normális oxigenizáció mellett hypercapnia fo-
O\DPDWRVDQ pV]OHOKHWĘ YROW ÈWPHQHWL MDYXOiVW N|YH-
WĘHQNH]HOpVHVRUiQSQHXPyQLDDODNXOWNLV]HSWLNXV
1. TÁBLÁZAT. Pulmonalis hipertónia klasszifikációja (1)
3XOPRQDOLVDUWpULiVKLSHUWyQLD
1.1 Idiopátiás
1.2 Örökletes
1.3 Gyógyszerek és toxikus anyagok okozta PH
1.4 Asszociált PH
1.5 Pulmonalis venookkluzív betegség és/vagy pulmonalis 
kapilláris haemangiomatosis
%DOV]tYIpOEHWHJVpJKH]WiUVXOW3+
2.1 Szisztolés diszfunkció
2.2 Diasztolés diszfunkció
%LOOHQW\ĦEHWHJVpJHN
7GĘEHWHJVpJKH]pVYDJ\K\SR[LiKR]WiUVXOW3+
3.1 COPD
,QWHUVWLWLDOLVWGĘEHWHJVpJ
(J\pEWGĘEHWHJVpJNHYHUWUHVWULNWtYpVREVWUXNWtY
eltérésekkel
3.4 Alvási légzészavarok
3.5 Alveolaris hypoventiláció
3.6 Krónikus magaslati tartózkodás
.RQJHQLWiOLVWGĘEHWHJVpJHN
.UyQLNXVWURPERHPEyOLiVSXOPRQDOLVKLSHUWyQLDpVHJ\pE
SXOPRQDOLVDUWpULiVREVWUXNFLy
4.1 Krónikus tromboembóliás pulmonalis hipertónia
4.2 Egyéb pulmonalis artériás obstrukció
4.2.1 Angiosarcoma
4.2.2 Egyéb intravaszkuláris tumor
4.2.3 Arteriitis
4.2.4 Kongenitális pulmonalis artériás stenosis
4.2.5 Parazitainfekció
7LV]Wi]DWODQpVYDJ\PXOWLIDNWRULiOLVPHFKDQL]PXV~3+
5.1 Hematológiai betegségek: krónikus hemolitikus anémia, 
myeloproliferatív betegség, splenectomia
5.2 Szisztémás betegségek: sarcoidosis, pulmonalis his-
WLRF\WRVLVO\PSKDQJLROHLRP\RPDWRVLVQHXUR¿EURPDWRVLV
5.3 Metabolikus betegségek: glikogéntárolási-betegség, 
Gaucher-szindróma, Pajzsmirigybetegségek
5.4 Egyéb: pulmonalis tumoros trombotikus microangio-
SDWKLD¿EURWL]iOyPHGLDVWLQLWLVNUyQLNXVYHVHHOpJWHOHQVpJ
szegmentális pulmonalis hipertónia
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állapot miatt intenzív osztályra került, ahol átmeneti-
leg invazív gépi lélegeztetésre is szorult. Invazív léle-
geztetés és antibiotikum-terápia mellett a pneumónia 
V]DQiOyGRWWD]LGĘN|]EHQNLDODNXOWSOHXUiOLVIRO\DGp-
NRWOHFVDSROWXN(NNRUPHJIHOHOĘR[LJHQL]iFLyPHOOHWW
normocapniát is el tudtunk érni. Az invazív gépi lé-
OHJH]WHWpVPHJV]ĦQWHWpVpWN|YHWĘHQ LVPpWHOWHQ1,9
indult, amely mellett a pCO2-szint ismét emelkedett, 
de a felvételhez képest alacsonyabb szinten stabili-
zálódott. Légzésfunkciós vizsgálat a beteg általános 
iOODSRWDPLDWWFVDNDNH]HOpVYpJpQYROWNLYLWHOH]KHWĘ
és ez súlyos restriktív ventilációs zavart igazolt (3. 
táblázat).
$PHOONDVGHIRUPLWiVDWGĘWUDQV]SODQWiFLyWNRQWUDLQGL
kálta, így jobbszívfél-katéterezését nem tartottuk in-
GRNROWQDN 8J\DQDNNRU D] HFKRDEODN OHKHWĘYp WHWWH
hogy a kezelés során a jobbszívfél-funkciót echokar-
GLRJUi¿iYDO N|YHWQL WXGMXN0iU NH]HOpVHNH]GHWpQD
szinte folyamatosan alkalmazott NIV mellett a jobb-
V]tYIpOWHUKHOpV MHOHQWĘVPpUVpNOĘGpVpW WDSDV]WDOWXN
csökkent a ticuspidalis regurgitáció mértéke és se-
bessége, nagymértékben javult a becsült pulmonalis 
nyomás és a perctérfogat-emelkedés jeleként növeke-
dett a bal kamrai kiáramlási görbe sebesség-integrálja 
 WiEOi]DWRV]ORS A jobbkamra-funkció javulása 
mellett a jobbszívfél-elégtelenség tünetei csökken-
tek, ödémáit kiürítette. Az invazív gépi lélegeztetés, 
az oxigenizáció teljes rendezése mellett a jobb kamra 
IXQNFLyMDWRYiEEMDYXOWWDUWyVDQPHJIHOHOĘKHPRGLQD-
mikai paramétereket észleltünk WiEOi]DWRV]ORS. 
([WXEiFLyW N|YHWĘQ D EHWHJ iOODSRWiW QDSL  yUD
1,9KDV]QiODW pV LQWHQ]tY OpJ]pVL ¿]LRWHUiSLDPHOOHWW
sikerült stabilizálni. A vérgáz-vizsgálat során mérsé-
NHOW K\SHUFDSQLDpVNRPSHQ]iOW S+YROWPpUKHWĘD]
oxigén parciális nyomása a gépi lélegeztetéshez ké-
pest csökkent, de így is csaknem a normálértéken be-
OOL PDUDGW HFKRNDUGLRJUi¿iYDO D MREEV]tYIpOWHUKH-
lés ismét kifejezettebbé vált, de a kezdeti szintre nem 
emelkedett WiEOi]DWRV]ORS Az emellett beállí-
tott gyógyszeres kezeléssel (diuretikum, digitálisz) a 
szívelégtelenség tünetei már nem jelentkeztek. Tekin-
tettel a restriktív légzési elégtelenséghez kapcsolt kró-
nikus ventilációs és oxigenizációs zavarra, a betegnél 
nemcsak tartós oxigén, hanem tartós légzéstámoga-
tás használata is indikált volt, így otthoni 10-14 óra 
NIV-használat javaslatával haza tudtuk bocsátani, az 
otthoni lélegeztetés felügyeletét a területileg illetékes 
intenzív osztály vállalta.
1. ÁBRA. Mellkasröntgen – súlyos mellkas- és gerincdefor-
mitás, jelentős cardiomegalia
2. TÁBLÁZAT. Vérgáz és echokardiográfiás paraméterek változása a kezelés során (felvételkor, noninvazív lélegeztetés [NIV] és 
invazív lélegeztetés [IV] alatt)
 Felvétel NIV kezelés 6. napja
IV 
kezelés 8. napja
NIV
kezelés 28. napja
Vérgáz
pH 7,29 7,31 7,49 7,41
pO2 (Hgmm) 67 73 109 85,3
pCO2 (Hgmm) 74,3 71 41,8 51,2
(FKRNDUGLRJUi¿D
TAPSE (mm) 11 13 20 16
IVRT (msec) 138 58
JK lat S' (cm/s) 10,2 11,2
TR (gr) II-III jelzett jelzett II
APSP (Hgmm) 76 38 44 67
LVOT VTI (cm) 8,2 16,8 15 14,9
3. TÁBLÁZAT. Légzésfunkciós vizsgálat eredménye: súlyos 
restriktív ventilációs zavar
  Mért %
Légzés- 
funkció
FVC (l) 0,59 19
FEV1 (l) 0,57 21
FEV1)9& 137  
PEF (l/s) 2,44 33
IVC (l) 0,52 16
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Megbeszélés
A hypoxiához társult PH-val leggyakrabban krónikus 
WGĘEHWHJVpJHNNDSFViQWDOiONR]KDWXQNGHH]HNHQW~O
olyan egyéb, súlyos hypoxiát okozó kórképek mellett is 
megjelenhet, mint a súlyos mellkasdeformitásból adó-
dó restriktív légzésfunkciós zavar. Ebben az esetben a 
EHWHJHNpOHWNLOiWiViW DODSYHWĘHQD URVV] YHQWLOiFLyEyO
pVH[SHFWRUiOiVLQHKp]VpJEĘODGyGyOpJ]pVLHOpJWHOHQ-
ség progressziójának üteme határozza meg.
$K\SR[LiKR] WiUVXOW3+EDQD]DODSYHWĘRNDV~O\RV
hypoxia, a ventilációs/perfúziós aránytalanság miatt ki-
alakuló vazokonstrikció és a pulmonalis artériákat érin-
WĘUHPRGHOOLQJDPHO\D395pVDSXOPRQDOLVQ\RPiV
progresszív emelkedéséhez vezet. Ez a folyamat hosz-
szú távon jobbszívfél-nyomásterhelést okozva jobb-
NDPUDHOpJWHOHQVpJHWHUHGPpQ\H]KHW6SHFL¿NXVSXO-
monalis vazodilatátor kezelés ezekben az esetekben 
a ventilációs/perfúziós aránytalanság további romlását 
és a hypoxia súlyosbodását okozza, ezért ezek a sze-
UHN NRQWUDLQGLNiOWDN (]]HO V]HPEHQ DPHJIHOHOĘ R[L-
genizáció biztosítása, mint a pulmonalis hipertónia oki 
terápiája, már rövidtávon is a pulmonalis nyomás csök-
kenését és a jobbkamra-funkció és a hemodinamika ja-
vulást eredményezi (2).
Jobbszívfél-elégtelenség esetén a pozitív nyomású lé-
OHJH]WHWpV D] HPHONHGĘ LQWUDWKRUDFDOLV Q\RPiV PLDWW
FV|NNHQWL D MREE NDPUDL WHOĘGpVW DPL FV|NNHQW SHUF-
térfogatot és hemodinamikai instabilitást okoz. Ese-
tünkben és más restriktív légzészavar talaján kialakult 
K\SR[LiKR]WiUVXOW3+VEHWHJHNQpOLVPHJIHOHOĘHQDOD-
csony NIV nyomástámogatás és magas FiO2 mellett 
biztosítható olyan ventiláció, ami káros hemodinamikai 
következmények nélkül tud javítani az oxigenizáción 
(6). Ez már rövidtávon is a PVR csökkenését és a jobb-
V]tYIpOWHUKHOpVPpUVpNOĘGpVpWHUHGPpQ\H]LEHLQGtWYD
egy fokozatosan javuló hemodnamikai és légzési álla-
potot.
$ V~O\RV PHOONDVGHIRUPLWiVVDO pOĘ EHWHJHN HVHWpQ D
tartós, otthoni noninvazív lélegeztetés jelenti a légzé-
si elégtelenség adekvát kezelését és progressziójának 
mérséklését. Napi 10-14 óra NIV-használattal a bete-
JHNV]iPiUDRO\DQHOIRJDGKDWypOHWPLQĘVpJEL]WRVtWKD-
tó, amely mellett a légzési elégtelenség súlyos, egyéb 
V]HUYUHQGV]HUWpULQWĘKDWiVDLWPpUVpNHOQL OHKHWNHULQ-
gésük kompenzált marad.
$]HVHWIHOKtYMDD¿J\HOPHWKRJ\DPHOONDVGHIRUPLWiV
hemodinamikai következményeit tartós oxigénkiegészí-
téssel végzett légzéstámogatással mérsékelni lehet.
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